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Abstract 

La cardiomyopathie hypertrophique neonatale est une entite rare, heterogene regroupant plusieurs formes cliniques et done de diagnostic 
etiologique difficile. Nous rapportons ^observation d'un nouveau ne issu d'une grossesse gemellaire, ayant presente a la naissance un tableau 
d'insuffisance cardiaque, I 'echocardiography avait conclut a une cardiomyopathie hypertrophique obstructive. Le bilan etiologique etait negatif 
notamment une mere non diabetique. devolution etait favorable avec regression de I'hypertrophie 2 semaines apres la naissance. L'etiologie 
finalement suggeree etait une cardiomyopathie secondaire a I'injection antenatale de corticoTdes dans le but d'accelerer la maturation pulmonaire. 
L'etablissement par les societes savantes d'un consensus de bilan etiologique minimal standard selon une chronologie bien determined serait d'un 
grand apport dans la prise en charge de cette anomalie. 
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Introduction 



La cardiomyopathie hypertrophique (CMH) neonatale dans sa forme regressive est une entite exceptionnelle, mal elucidee [1] rapportee dans la 
plupart des publications dans le cadre de diabete maternel. Le diagnostic positif est simple, base sur I'echocardiographie mais le diagnostic 
etiologique est souvent difficile necessitant le recours a plusieurs investigations biologiques et radiologiques et parfois pose sur des elements de 
presomptions. L'objectif de ce travail est de rapporter un cas de cardiomyopathie hypertrophique neonatale rapidement regressive et d'etayer le 
bilan etiologique avec une revue de la litterature de cette entite rare. 



Cas Clinique 



Le nouveau-ne Z.A de sexe feminin, est issu d'une premiere grossesse gemellaire non suivie, menee au terme de 35 semaines d'amenorrhee, 
accouche par cesarienne devant une toxemie gravidique. Vu que la mere avait presente une menace d'accouchement a la 32 eme semaine 
d'amenorrhee, une maturation pulmonaire a ete realisee. La mere avait recu deux injections de Bethametasone par voie intramusculaire a la dose 
de 12 mg / injection et a 24 heures d'intervalle. A la naissance, le bebe pesait 2,5 Kg. II etait apyretique, tachycarde a 145 battements/min et 
polypneique a 65 cycles/min avec une saturation en oxygene (Sa02) a I'air ambiant de 95%. La pression arterielle etait correcte (78/ 40 mmHg). 
L'auscultation cardiaque avait revele un rythme regulier avec un souffle systolique meso-cardiaque irradiant aux 4 foyers. L'auscultation pulmonaire 
etait par contre sans anomalies. II n'y avait pas d'anomalies phenotypiques apparentes. L'examen du jumeau de sexe masculin etait parfaitement 
normal avec un poids de naissance de 3 Kg. L'electrocardiogramme etait sans anomalies evidentes a part un rythme cardiaque rapide. La 
radiographic thoracique avait montre une cardiomegalie avec un arc inferieur gauche allonge (Figure 1). L'echocardiographie avait revele un 
ventricule gauche hypertrophic de facon excentree, avec predominance de celle-ci sur la paroi antero-septale (epaisseur septale de 13 mm et 
epaisseur de la paroi posterieure de 9 mm) et une fraction de raccourcissement de 50%( Figure 2). II y avait une acceleration du flux au niveau 
de la chambre de chasse avec un gradient maximum intra VG eleve a 46 mmHg (Figure 3). La grande valve mitrale presentait un mouvement 
anterieur systolique mais sans fuite mitrale. Aucune autre cardiopathie congenitale n'etait identified a I'echocardiographie, notamment pas de 
coarctation de I'aorte ni de stenose aortique congenitale. Le diagnostic de cardiomyopathie hypertrophique obstructive a ete retenu et le bebe etait 
mis sous Lasilix par voie orale a la dose de 1,5 mg/Kg/jour. Une enquete etiologique demarree n'avait pas montre d'antecedents cardiaques dans 
la famille ni de cas similaires. L'echocardiographie etait normale chez les parents ainsi que le jumeau. II n'y avait pas d'antecedents de diabete 
chez la mere et le chiffre d'Hb glyquee etait de 6,5%. Le caryotype du bebe etait normal. Une serie de dosages biologiques a ete realisee et 
revenue normale : hemoglobine sanguine, dosage de la carnitine totale et de la carnitine libre dans le sang, dosage des catecholamines urinaires, 
dosage de I'activite a glucosidase et dosage de la creatine kinase. L'examen anatomopathologique d'une biopsie musculaire s'est egalement revele 
normal. 

Au cours de devolution, une amelioration clinique nette a ete observee avec regression du souffle cardiaque et une prise de poids convenable. Une 
echocardiography de controle realisee apres deux semaines avait montre une regression nette de I'hypertrophie avec une epaisseur respective des 
parois septale et posterieure de 8mm et 5 mm et un gradient maximal intra-VG a 20 mmHg. La decision alors etait d'arreter les explorations et de 
surveiller le bebe, un controle echocardiographique a 1, 3 et 6 mois etait sans anomalies avec une croissance strictement normale. 

Apres revue de la litterature, I'etiologie retenue pour cette hypertrophie cardiaque neonatale transitoire etait une reaction secondaire aux 
corticoTdes injectes dans le but d'accelerer la maturation pulmonaire. Un eventuel effet potentiel de la decharge catecholergique maternelle au 
cours de la toxemie gravidique ne serait pas exclu. 



Discussion 



La cardiomyopathie hypertrophique neonatale est une entite rare, rapportee dans la litterature sous forme de cas cliniques isoles, elle est definie 
par une hypertrophie ventriculaire gauche asymetrique a predominance septale avec une fonction systolique normale [2]. La diversite etiologique 
de la CMH rend compte de la difficulte de sa prise en charge (Tableau 1). Dans le registre epidemiologique de CMH infantile [1], 69,2% des CMH 
diagnostiquees avant I'age d'une annee sont considerees idiopathiques. 

La forme de CMH chez les prematures, secondaire a un traitement par des corticoTdes dans le cadre de prevention de la dysplasie broncho- 
alveolaire est bien decrite dans la litterature [4,5] mais les formes secondaires a une injection antenatale de corticoTdes sont tres exceptionnelles et 
limitees a quelques observations [6]. Cette entite se presente souvent sous une forme clinique bien toleree, de regression rapide (au bout de 
quelques semaines) a la difference des formes associees a un diabete maternel ou la restitution ad integrum se fait parfois au bout d'une annee. 
Kalid et al [6] ont rapporte 3 cas de cardiomyopathie hypertrophique transitoire chez des nouveaux nes dont les meres avaient regu des doses 
repetitives de corticoTdes antenatales (5 a 16 cures), les auteurs ont considere que I'apparition d'hypertrophie ventriculaire depend en fait de la 
dose et de la duree d'injection de corticoTdes chez la mere avant I'accouchement. Cependant, et au vue de notre observation on pense que meme 
des doses faibles pourraient causer cette pathologie puisque la mere n'a regu qu'une seule cure de Bethametasone. L'association a des conditions 
de stress (toxemie gravidique) aves decharges de catecholamines pourrait potentialiser I'effet des corticoTdes sur le muscle cardiaque et favoriser 
I'hypertrophie des cellules musculaires cardiaques. 

Dans notre observation, la survenue chez un seul bebe des jumeaux soumis aux memes conditions suggerent de plus un facteur genetique 
d'autant plus qu'il s'agit d'une grossesse bi-choriale bi-amniotique. Le faible poids du bebe malade est probablement un autre facteur favorisant. 
Tous ces indices pourraient suggerer qu'il s'agit d'une entite multifactorielle. 

En effet, jusqu'a nos jours, I'etiopathogenie de la CMH secondaire aux corticoTdes reste peu identified. Certains travaux experimentaux elabores 
sur des cceurs de rats suggerent un role important d'une transcription du gene SGK1 ce qui genere une croissance excessive de la taille des 
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cellules, de la synthese proteique et de ^organisation des sarcomeres [7]. D'autres considerent que cette transcription favorise plutot ^expression 
de la chaine lourde de I'a myosine [8]. La recurrence de cette entite chez des bebes souvent prematures de faible poids pourrait offrir un autre 
indice des mecanismes moleculaires impliques. 



Conclusion 



La CMH neonatale est une pathologie rare, heterogene, de diagnostic etiologique difficile. Sa regression rapide doit faire penser a une cause 
metabolique en particulier le diabete maternel, ou une cause iatrogene medicamenteuse notamment les corticoTdes. Un bilan etiologique exhaustif 
s'impose toujours mais c'est un bilan couteux et lent, un consensus d'un bilan minimal etabli par les societes savantes pourrait ameliorer et faciliter 
la prise en charge. 



Conflit d'interets 



Les auteurs ne declarent aucun conflit d'interets. 



Contributions des auteurs 



Tous les auteurs ont contribue a la redaction de ce manuscrit et lu et approuve la version finale du manuscrit. 



Tableaux et figures 



Tableau 1: Classification de la cardiomyopathie hypertrophique 

Figure 1: Radiographic thoracique de face; Aspect de cardiomegalie; arc inferieur gauche allonge 

Figure 2: Hypertrophie ventriculaire gauche a predominance antero-septale en coupe para-sternale petit axe (a) avec aspect d'un mouvement 
systolique de la valve mitrale en coupe para-sternale grand axe (b) 

Figure 3: Cardiomyopathie hypertrophique obstructive; Gradient intra-ventriculaire en forme de lame de sabre en doppler continu 
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Tableau 1: Classification de la cardiomyopathie hypertrophique (CMH) 
CMH obstructive/ non obstructive 
CMH primaire/secondaire 

CMH d'origine metabolique : deficit en carnitine, deficit enzymatique (GSDIII), maladie de Fabry, Fucosidose type I, syndrome de 
Hynter, manosidose, syndrome de Huler, deficit en selenium, enfant de mere diabetique, exces de corticoTdes ou catecholamines... 
CMH syndromique : syndrome de Bechwith-Wiedman, syndrome cardio-facial-cutane, ataxie de Freiderich, syndrome de Noonan 
CMH associee a des myopathies : myopathie mitochondrial, deficit en cytochrome c reductase, myopathie histiocytoide 
CMH idiopathique 




Figure 1 

Radiographic thoracique de face : Aspect de cardiornegalie; arc inferieur gauche allonge 
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Figure 2 

Hypertrophie ventriculaire gauche a predominance antero-septale en coupe para-sternale petit axe (a) avec aspect d'un 
mouvement systolique de la vak^e mitrale en coupe para-sternale grand axe (b) 
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